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» 1 500 nouveaux cas de sclerose 
laterale amyotrophique (SLA) sont 
diagnostiques chaque annee en France, 
un medecin traitant verra au moins 
1 patient atteint de SLA an cours de sa carriere ; 
5 a 10 °/o des cas sont familiaux, expliques 
par une mutation sur un des 4 genes SOD-1, 
TARDP, FOSe t C90RF72. 

» Les signes cliniques de la maladie 
sont une perte de force avec une amyotrophie 
dans un territoire focalise associee 
a une hypertonie de degre variable reunissant 
les criteres d’un syndrome pyramidal. 

Certains signes d'appel sont parfois 
trompeurs : fasciculations, crampes, perte 
de poids, fatigue anormale, dysphonie, 
troubles de la deglutition, dyspnee 
sur insuffisance respiratoire restrictive, 
troubles psycho-comportementaux. 

» Le diagnostic de SLA est 

essentiellement clinique et pour cette raison 
souvent fait avec retard et il doit etre valide 
par I’electroneuromyographie. 

» Le temps d’annonce du diagnostic 
fait partie integrate du processus de prise 
en charge globale. II n'est formalise 
que lorsque le diagnostic est confirme. 

» Le riluzole, seul traitement de fond 
a avoir I’autorisation de mise sur le marche 
dans I’indication de la SLA doit etre instaure 
des I’annonce du diagnostic, parallelement 
a la demande de prise en charge 
en « affection de longue duree ». 


» La prise en charge est multidisciplinaire 
et continue, au mieux coordonnee par un centre 
SLA en articulation avec le medecin traitant 
et un reseau de sante dedie. Elle necessite 
des bilans reguliers adaptatifs tous les trois mois 
avec une surveillance des troubles moteurs, 
du statut nutritionnel et respiratoire. 

• Les symptomes associes doivent etre 
reconnus, evalues et traites regulierement. 

» La dimension reeducative 

(kinesitherapie, orthophonie, ergotherapie) 
est indispensable. Elle ne vise pas a la 
recuperation mais a la prevention des raideurs 
articulaires, a I’adaptation de I’environnement, 
aux compensations des fonctions perdues 
et au maintien de I'autonomie. 

• Les decisions de suppleance 
des fonctions vitales, notamment 
nutritionnelle et respiratoire, necessitent 
une demarche collegiale impliquant des 
professionnels medicaux et paramedicaux 
specialises. Ces decisions doivent etre 
anticipees (directives anticipees) en concertation 
avec le patient, sa famille et la personne 

de confiance designee. II en est de meme 
pour les situations de fin de vie. 

• L’organisation des soins au domicile 

du patient necessite une coordination 
professionnalisee du parcours de soins. Elle doit 
etre anticipee avec la mise en place en temps 
utile des dossiers de compensation personnalises 
(allocation personnalisee d’autonomie, allocation 
aux adultes handicapes . . . ) aupres de la maison 
departementale des personnes handicapees. 
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